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En esta revisión fueron seleccionados los trabajos clínicos 
relevantes relacionados con enfermedades hepáticas en pe-
diatría que se presentaron en DDW 2013, Congreso de la 
Sociedad Europea de Gastroenterología Hepatología y Nutri-
ción Pediátrica 2013 (ESPGHAN) y Congreso de la Sociedad 
Americana de Gastroenterología, Hepatología y Nutrición 
Pediátrica 2012. 
En la actualidad, ha aumentado el interés en conocer bio-
marcadores no invasivos para la detección de enfermedad 
hepática crónica; su aplicación clínica permite el tamizaje y 
detección de casos que requieren de estudios de extensión. 
En NASPGHAN 2012 se presentó la detección de enfermedad 
hepática grasa no alcohólica (EHGNA)1, a través de una 
prueba de aliento2. Se investigó la utilidad de la medición 
de componentes orgánicos volátiles (COVs) en 44 niños obe-
sos o con sobrepeso con edad de 15 ± 3.1 años (25 con EHG-
NA por ultrasonido y 19 con hígado normal). Los niveles de 
AST, ALT e insulina, así como los compuestos de la prueba de 
DOLHQWRFRQLVRSUHQHDFHWRQD\WULPHWLODPLQDIXHURQVLJQLÀ-
cativamente más altos en el grupo con EHGNA. Se concluye 
que las pruebas de aliento con estos nuevos biomarcadores 
son un método no invasivo promisorio para detectar hígado 
graso en niños. Otro estudio sobre pruebas no invasivas fue 
el presentado en ESPGHAN 20133 en donde se investigó a los 
ácidos biliares séricos: quenodeoxicolato (QDC)/tauroque-
nodeoxicolato (TQOC) como marcadores para distinguir en-
tre atresia de vías biliares (AVB) y colestasis neonatal (CN)4. 
Se revisaron las biopsias de hígado de 30 niños con AVB (an-
tes del Kasai) y 20 con CN. Se investigó la expresión de los 
genes relacionados con la síntesis, transporte y receptores 
nucleares de los ácidos biliares. Los niveles de TQCDC/QDC 
IXHURQVLJQLÀFDWLYDPHQWHPD\RUHVHQORVGH$9%FRPSDUD-
dos con los de colestasis neonatal (4.1 veces; p < 0.0001, 
52&GHVHQVLELOLGDG\HVSHFLÀFLGDG(O
contenido de QDC fue mayor en niños con CN comparado 
con los de AVB (8.7 veces; p = 0.009). La expresión hepática 
de BESP se encontró muy disminuida en AVB vs. CN. Se con-
cluyó que TQOC/QDC puede ser útil para distinguir entre 
AVB y CN. 
En niños cirróticos la endoscopia es el método para corro-
borar várices esofágicas (VE)5, en DDW 2013 se presentó un 
estudio que incluyó la regla de predicción clínica (RPC) y el 
score de riesgo (SR) para predecir la presencia de várices 
esofágicas grandes (VEG). La RPC utiliza como variables la 
cuenta plaquetaria, el Score Z del bazo y la albúmina6; y el 
SR utiliza la cuenta de plaquetas y bilirrubinas7. En niños 
118 -)ORUHV&DOGHUyQ
hay escasa información8. Se incluyeron 88 niños sin historia 
de sangrado de tubo digestivo; en 31 se encontró VEG. Los 
mejores predictores fueron: plaquetas (AUROC 0.67; IC 95%, 
0.57-0.78), RPC (AUROC 0.65; IC 95%, 0.54-0.76) y SR (AU-
ROC 0.66; IC 95%: 0.56-0.76). Los puntos de corte de RPC 
fueron 114 y de score de riesgo -1.2. Pacientes con PRC < 114 
(OR 20) y con SR > -1.2 (OR 7.4) mostraron mayor probabili-
dad de tener VEG. Estas pruebas son accesibles y pueden ser 
utilizadas en niños como predictores de VEG para seleccio-
nar a los que requieren endoscopia. 
Las enfermedades metabólicas aunque poco comunes 
cuando llegan a presentarse son un reto para el diagnóstico 
y manejo. Una de ellas es la enfermedad de Wilson (EW)9. 
En DDW 2013 se presentaron resultados de un consenso rea-
lizado para conocer la variación en la toma de decisiones en 
cuanto al diagnóstico y tratamiento10. Participaron 104 mé-
dicos, 67% emplearon las GPC de Roberts11 y un 22% las de 
Ferenci12. Para el diagnóstico inicial indicaron ceruloplasmi-
na sérica (CPS), cobre en orina de 24 horas (ECU) y cobre 
hepático en todos los casos en los que no hay más miembros 
de la familia afectados; de estos estudios hubo una discre-
pancia para el diagnóstico en cuanto a la cantidad de cobre 
hepático en un 56% de los participantes. La penicilamina es 
indicada para el tratamiento en pacientes sintomáticos por 
un 26% y en sintomáticos por un 20%. La dieta baja en cobre 
es indicada por 46% de los participantes y 12% no la conside-
ran necesaria. Los casos que tienen un hermano afectado 
menor de 4 años con transaminasas altas son tratados con 
zinc por un 43% de los médicos. En niños mayores con dis-
función hepática sin familiares afectados usan penicilamina 
o trientina, indistintamente. Los casos que se presentan con 
falla hepática aguda son tratados con quelante por un 54%, 
son enviados a trasplante hepático por un 13% y optan por 
vigilancia un 23% de los médicos. Este estudio mostró que no 
existe un acuerdo sistematizado para el manejo y trata-
miento de esta enfermedad a pesar de haber GPC.
2WUDHQIHUPHGDGPHWDEyOLFDUDUDHVODGHÀFLHQFLDGHOL-
pasa ácida lisosomal (LAL), que permite la acumulación de 
los ésteres de colesterol y de triglicéridos en los lisosomas 
de los tejidos incluyendo el hígado, bazo y sistema cardio-
vascular. Hay dos fenotipos: uno rápidamente progresivo 
que afecta a los niños pequeños (enfermedad de Wolman) y 
una forma tardía (enfermedad de depósito de ésteres del 
colesterol) en la que hay esteatosis microvesicular, hiperli-
SLGHPLD\ÀEURVLVKHSiWLFDTXHSURJUHVDDFLUURVLV13. El tra-
tamiento hasta ahora ha sido reducción farmacológica de 
los lípidos, sin embargo no controla la enfermedad y ésta 
progresa14. Durante DDW 2013 se presentó un tratamiento 
con una enzima de reemplazo llamada sebelipase alfa para 
SDFLHQWHVFRQGHÀFLHQFLDGH/$/15,16. El estudio inicial en 
adultos fue de seguridad17. En este estudio el objetivo fue 
SUREDUVHJXULGDG\HÀFDFLDHQSDFLHQWHVDGXOWRVVHDGPL-
nistró la infusión a dosis de 0.35, 1 o 3 mg/kg por semana y 
después cada 2 semanas a dosis de 1 o 3 mg/kg, hubo mejo-
ría bioquímica y disminución de la esteatosis por resonancia 
magnética. Los eventos adversos fueron leves en la mayo-
ría. Los resultados sugieren que la terapia a largo plazo cada 
2 semanas normaliza transaminasas séricas, mejora la hi-
perlipidemia y disminuye la fracción de grasa hepática en 
SDFLHQWHVFRQGHÀFLHQFLDGH/$/(OHVWXGLRPRVWUyTXHHVWD
HQ]LPDFRUULJHDQRPDOtDVDVRFLDGDVDVXGHÀFLHQFLD\WLHQH
el potencial de mejorar el curso clínico de la enfermedad. 
Se esperan los resultados en niños.
Otro estudio interesante fue la revisión sistemática del 
tratamiento con vitamina E en 250 niños con hígado graso, 
que participaron en 5 estudios, 4 de ellos clínicos controla-
GRV1RKXERVLJQLÀFDFLyQHVWDGtVWLFDHQUHODFLyQDOHIHFWR
de la vitamina E en normalizar la ALT (RR: 0.95, IC: 0.75-
1.21; p = 0.32). El análisis en los que se usaron dosis mayo-
res de vitamina E, duración más prolongada de la terapia y 
YLWDPLQD&QRIXHVLJQLÀFDWLYR(QHVWXGLRVTXHLQFOX\HURQ
los resultados de la biopsia hepática no se pudo realizar un 
DQiOLVLVDGHFXDGRSRUGLIHUHQFLDHQODGHÀQLFLyQGHPHMRUtD
Se requieren más estudios incluyendo biopsias para evaluar 
el efecto de la vitamina E; por ahora el cambio en el estilo 
de vida (dieta y ejercicio) es la recomendación para contro-
lar la enfermedad18.
En relación a estudios epidemiológicos se presentó una 
UHYLVLyQUHWURVSHFWLYDGHQLxRVFRQHQIHUPHGDGLQÁDPDWRULD
intestinal (EII) y su relación con las hepatopatías: Se encon-
tró una alta incidencia de colangiopatía, enviados a valora-
ción por transaminasemia. Se incluyeron 41 niños, 31 con 
colangiopatía (CPRE/colangiorresonancia); de estos, 28 ca-
sos tuvieron daño importante de conductos biliares. Se con-
cluyó que debe realizarse una detección temprana antes de 
que haya progresión19. 
Otro estudio fue en relación a la etiología, presentación y 
seguimiento de niños pequeños con falla hepática durante 
los primeros 90 días de vida. Se reportaron 81 casos de dife-
rente etiología, las más frecuentes fueron: enfermedad me-
tabólica en 30, infecciones diversas en 13, hematológicas 11 
(leucemia y síndrome hemofagocítico) y otras varias. Las 
características en las de origen metabólico fueron ictericia 
desde el inicio con leve transaminasemia y lactato incre-
mentado; las infecciosas se presentaron en niños de término 
con bajo peso al nacer, marcada transaminasemia y coagu-
ORSDWtDODHQIHUPHGDGLQÀOWUDWLYDVHSUHVHQWyKDELWXDOPHQ-
te con ictericia, transaminasemia, acidosis y lactato muy 
elevado, estos últimos fallecieron. En 5 pacientes se realizó 
trasplante hepático y de éstos, 3 fallecieron. En este estu-
dio la etiología se estableció en el 93% de los niños, esto 
ayuda a tomar decisiones terapéuticas y dar un pronóstico. 
Un aspecto interesante es que actualmente se puede reali-
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